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と め
自験例を含むわが国の急性経過をとった散在性脳脊髄炎の剖検 23例について，病理形態学
的に静脈周囲性脳脊髄炎の形態を示すA群と，より大きな脱髄斑を形成したB群とに大別し，
それらの臨床像を比較検討し，それぞれに特徴的な形態を呈する因子について考察した。
年令別では， A群が平均 19才， B群 36.8才，性別および前駆期間の長短には両群の間に差異
はない。全経過はA群がより短く， B群は 70%が 2週"，， 3カ月である。前駆症状には明らか
な差異はない。症状はA群では，意識障害，髄膜刺激症状，痩壊などの一般症状が多く， B群
では運動・知覚障害，勝l此直腸障害，脳神経麻庫などの局所症状が高頻度に出現し，病変の局
在との関連が考えられる。低年令層では，急性散在性脳脊髄炎はより急激な経過をとり，主と
して大脳の一般症状がみられ，病理形態学的には静脈周囲性の小脱髄巣を示すのに対し，成年
層では遷延傾向があり多くは局所症状を呈し，病理学的には融合性の大きな脱髄を形成する傾
向がある。但し，低年令層でも遷延して B群にみられるような病変形態への移行を示すものや，
成年層でも A群類似の病変形態を呈するものが例外的に見られる。これらは擢患年令，個体の
素質，擢病期間，中枢神経組織の個体差などの諸因子に関連するものと考える。 
Keywords: 脱髄病変，静脈周囲炎・中枢神経一般症状， Jl~~髄版・局所症状
略語一覧: A.D. E. M.: 急性散在性脳脊髄炎
期間の経過をとった急性散在性脳脊髄炎の 2例について
序 文
神経病理学的検索をした結果， 1例は静脈周囲性の脳脊
従来わが国においては比較的稀有な疾患と考えられて 髄炎の形態をとり，他の l例にはより広汎な脱髄斑，す
いた脱髄疾患について近年ようやく着目されはじめ，そ なわちいわゆる akute Multiple Sk1erose (Marburg) 
の病因に関しては免疫学とウイルス学の両面から基礎的 の形態を見出した。そこで、わが国においてこれまでに報
研究が共に進められ，その病理発生のメカニズムもかな 告された急性経過をとった原因不明の脱髄性脳脊髄炎の
り明らかにされてきた問。しかし，臨床病理学的には， 音Ij検例を可能な限り収集し，それらの臨床および病理像
まだ急性散在性脳脊髄炎ならびに多発硬化症とその近縁 を検討した結果，まず組織学的見地より病変の形態を基
疾患の分類をめぐって，なお多くの問題が残されている 盤として 2つのタイプに大別し，それらの臨床像の比較
H，28)。その理由の lつには，臨床症状の多彩性，疾病経 検討を試みた。わが国には稀とされていた脱髄疾患につ
過の単相性と多相性， および症状と病変形態との聞の いて本邦の本疾患の実体と特徴を把揮することは重要で
discrepancyなどがあるからであろう。著者は極めて短 あり，さらには臨床的鑑別や異なった病変形態をあらわ
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す諸悶子をJ阜求する手掛りを得る必要もあると考えて本
研究を行なった口
資 料
病変形態の特徴から 2型に大別して研究をすすめる根
拠ともなった資料として，まず自験剖検 2例の臨床およ
び病理所見について略記したい。
症例  1 (表 lの症例 6)は  10才男子。熱性癒壌を幼
時期に認めた。発熱が昭和 42年 9月 27日よりみられ高
熱を呈し， 29日は意識混濁の状態， 30日入院時ほとん
ど意識消失。軽度項部強直あり夕刻には痘翠発作が四肢
にみられた。 10月 1日も同様昏眠状態，次第に熱は下降
してきたが幅吐，呼吸困難出現し 4日に鬼籍にはいる。
全経過  7日。脳剖検では，重量 1500g軽い混濁・肥厚が
軟膜全体にみられる。脳は腫脹し，側脳室は圧迫され，
微細軟化巣が中心前回の皮質下白質にみられ出血斑が胸
髄の灰白質にみられるほか肉眼的著変はない。鏡顕的に
は大脳半球白質では小静脈周囲性の小脱髄巣が澗漫性に
散在(図l. 2.) するが， 互いに融合してより大きな脱
髄斑を形成しつつある部位もみられる(図 3. 4.)。脳幹
では，脱髄巣が不規則に融合して大きな脱髄斑を形成す
る(図 5.)。脱髄部はミクログリアの活性化と増殖， オ
リゴデンドログリアの変性や核崩壊が顕著であるが，マ
クログリアの反応は軽微，脂肪頼粒細胞の動員もみられ
ない。しかし，髄相lrの崩壊に比して市1索はかなり保た
れ，神経細胞もよく保存されている(神経病理学的診断;
静脈周囲性脳脊髄炎)。
症例  2は 39才男子。寒胃感あり疲れていたが，昭和
何年  6月 1 日，排尿できにくくなり歩行もうまくでき
なく 13日に入院。入院時歩行ほとんど不能，表在・深
部知覚共に明以下で障害されており，尿閉を認む。発熱
なく脳神経障害もない。運動・知覚障害は次第に上行，
胸部におよび，上肢振戦，言語障害がみられるようにな
匝吐あり意識1り右手の知覚異常出現。熱発し頂部強直， 
がI開眠状となり高熱となる。昏|眠状態となり 19日死亡。
全経過 8日間。剖検では，脳表面は静脈の怒張以外著変
はなし、。割面で大脳，小脳，中脳，橋，脊髄に多数の大
小の孤立性軟化巣を認め，その部分は組織学的には脱髄
斑が形成され(図 6.7. 8.)，病巣の形成と血管との関係
は明瞭でない。しかし，橋底部では粟粒大の静脈周囲性
小病巣が多数存在し，前頭葉白質では肉眼的には大きな
脱髄斑のごとくみえるが，顕微鏡的には小静脈中心性の
小脱髄巣が融合しつつある像を呈する(図 9.10.)。脱髄
巣内では， ミクログリアの活性で増殖がみられるが，脂
肪頼粒細胞はわづかに見られるにすぎない。マクログリ
アは肥併性を示すが，グリア線維の形成はほとんど認め
られず，神経細胞および軸索はよく保存されている(神
経病理学的診断;急性多発硬化症)。
つぎに，わが国の脱髄性脳脊髄炎の剖検例のうち， 6 
表し わが国  l乙おける急性散在性脳脊髄炎の報告例(臨床的事項)
症例年令・性 報告者
全経過 前駆症状・初発症状，神経精神症状， 髄液所見・治療・備考
を含む  臨床診断
(前駆期)
初庄  300mmH20， リュー
20時間  全身[在怠，食思不振， iE心，発熱・昏臨， マチ・レイノウ病・汎発性22才・ F 原因ら 7) (6日) 項部強直，上方|眼球偏位，四肢筋緊張克進， 輩皮症に躍患，ステロイド脳出血	 ・下熱剤・抗結核剤
10才10ヵ 1日 発熱，風疹様発疹・強直性けいれん発作， 初庄  520mmH20，日脳ワ上肢産性麻痔，1意識消失，31)渡辺2. 月 .M  (4日) 直，脳炎
匝吐，	 項部強 クチン接種，風疹の流行
3才 10ヵ 渡辺31) l日以内 感冒様症状・けいれん発作，意識消失，項3. 月 .M 	 (10目) 部強直，ケルニッヒ陽性，脳炎 
前，1上気道炎症状・昏 J.協議臆反射克進， J臨 初圧  200mmH20，多発関
節炎，インフルエンザ肺炎4. 43才 .M 伊藤栄ーら10) 
2日 控反射消失，両側パピンスキー陽性，原発(2ヵ月半) テロイド，サルファ剤性!悩僑出血，急性JIil性脳症 使用，抗生物質
5. 31才・ F I-Li本 32) 5日 一一不詳(記1肢なし)一一 
6. 10才・恥f 2持者 5日 発熱，意識混濁， J頁部強直，四肢のけいれ日目前の疑い車，1昏&i吐，1Iん，日)(7
7日 かぜ気味， 頭痛， 意識消失， 四肢筋緊張7. 	 23才・恥f 盟:田ら 29) 性，強直性けいれん，パピンスキー陽性，(10日) )]刻苗揚， ~頁部強直， I徐fl首強直，髄膜炎
約カ 2ヵ月前に日目前ワクチン
接種，庄230，-， 140mmH20 
細胞叫ん
庄280，-， 250mmH20，細胞  
3，000ん抗生物質，ステロイ
ド 
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8. 37才 .M 著者
9. 56才 .M すf村:13)
10. 27才 .M 丹野ら 25】
l ' i  
• 30才・ F 猪瀬ら 12) 
8日 
(20日) 
8日 
(30日) 
9日 
(10数日) 
10日 
(46日)
成労，かぜ気味・尿「干し 歩行困難，同下)政
不全麻揮，下肢知覚異常，乳腺位迄知覚異
常上行，上j庇損戦，上肢臆反射充進，右手
長眠，項部強直，昏1のシピレ，言語障害， 
l際， A. D. E. M. 
咳倣， I唱淡・意識混濁，指摘性けいれん，
アキレスj健反射克進，流行性脳炎の疑い
匡吐，濁但，排尿障害，1発熱，頭痛・恋心， 
両下j肢の脱力感とシピレ感，雨下肢知覚障
害，項部強直，ケルニッヒ徴候，意識混潤
~昏!略，結核性髄膜炎
仁I~ 耳炎・右上下肢麻揮，不眠，不機嫌，頭
痛，意識混濁~昏眼，右上下肢産性→弛緩
性麻揮，下肢臆反射克進，両側パピンスキ
ー陽性，髄膜臨炎
抗生物質，ステロイド
民 40，.，30，細胞 71
初庄 250mmH20， 
細胞 364/3
タj圧320mmH20，細胞 118ん
インフルエンザワクチン接
種後36日自に発病寛解 1回 
12. 24才・ F :f.丸ら 21) 
13. 49才 .M 松本 18) 
14. 25才 .M 前回ら 17)
15. 
5才5ヵ 渡辺31) 
月・ F 
16. 18才・ F 伊藤正雄
11日
 
(12日)
 
21日
 
(34日)
 
31日
 
31日
 
(41日)
 
34日
 
(41日)

前額部痛・左|恨視力減弱， J度・背部の知覚
異常，視束脊髄炎
頭痛，腰痛，発熱・右下肢のシピレ感，右
下肢知覚運動障害，担1=尿障害，左下肢運動
知覚障害，上行して両側上下肢運動知覚障
害，言語障害， I燕下障害，意識障害，急性
脱髄性脳脊髄炎
行動異常， 記銘力低下， コルサコフ症状
畔，意識障害，原因不明の脳炎
疲労感，発熱，発疹・頭痛， 1恒吐， 1;許|眠状，
四肢振戦，せん妄，強直性けいれん，足間
代，下肢臆反射克進，パピンスキー・ケル
ニッヒ陽性，脳炎
頭痛・左胸背部の痛覚消失，下肢の不全麻
揮と知覚異常，上行性I乙悪化，知覚異常上
肢に至る，失明， 1恨振，尿閉，呼吸閤難，
視束脊髄炎 
全経過16年?，寛fJi'f.2回
細胞 776ん プレドニン，
抗生物質
1J)r-E250mmH20， 
細胞 170/3
ポリオ生ワクチン10目前に
服用
初庄 120mmH20，細胞 16 
18. 
17. 
25才 .M
42才・ F 、事(.J2ヵ月金子ら 1.1) (2ヵ月三|三) 
白木 2.1) 3ヵ月 
19. 39才・ F yI!1中ら 22) 3ヵ月 
20. 57才 .F 一卜束ら 26) 約 3ヵ月 
(51んヵ月) 
21. 18才・ F 石井9) 4ヵ月 
22. 48才・ F ;1;¥岩ら 15) 5 7J月 
23. 47才 .M ]:丸ら 21) 6ヵ月
時2ぷ長官J紅型覚fEi荷主上庇 175，.，100mmH20， 
ーは 細胞 140， デカドロン，C2以下の知覚低下， -;{~i ~I~身電撃" 痛， 筋萎 ACTH 
縦，急性脊髄恨神経炎または A.D.E.M.
腰痛，発会!¥・岡下肢のシピレ感， T~17.身知
覚鈍麻， ド{ij下肢の運動麻蝉， 時!此直腸障 
覚麻n強直，腹部皮府反射消失，矢1¥害，項音
縛上行，急性脊髄炎
頭痛・舌の右側知覚鈍麻，i=i顔面・上下l庇
知覚鈍腕'~，右上下!伎の粗大力低下， 言語障
害，複視，賄下困難，吃逆，左上下Jt主知覚 寛解 1IH 
鈍麻，右半身完全麻坪，脳血管障害
感胃様症状，上腹部痛， 1阻気， 1幅l止，食欲
不振，便秘・右半身の乳房より右足におよ
ぶシピレ，歩行困難・直腸!防脱陣寄，失 目 110.，70mmH20， 
明， IU~ 掠， if，j下j政→if，j上!伎の完全運動麻鮮 細胞 IIん
と知覚消火，筋萎縮，視神経脊髄炎
肩凝り・自のかすみ，左外転神経麻癖，視
野狭少，右半身不髄，言語障害，右顔朗幹1
経麻痔p 不機峨，強迫笑・泣，左半身不髄， 覚解 l回
右外転・顔面神経麻縛，尿使失禁，H日腫揚
の疑い
頭霊感， 1昼|転性めま~¥，臨視，めまい， JE
歩行凶難，意識混濁，卸力低下，ほ I~~J
項部強直，放散痛，知覚・運動障害，デJ 不完全削平 1I旦l
ック病 1
下j伎の痛み，パレステツー，排尿困難，言
語障害， 1)占禁，企図撮戦，下肢麻陣，上j伎 5年前より神経痛，
粗大力低下，下Jl主知覚鈍麻→上行， 1職下閤 細胞 32ん
難，昏IW， ランドリー麻昨
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表 2. JI)~髄巣の介。j と性状 
J存 il攻悦 病 県ー の h J伏大 1m1iE 
)j日 何1橋
る病理診断 Jl寺 態(大きさ・Jl予) iγ
主
|臨IE員経)j~髄日目 英1院立JI尚 性界と係と{系
! ， 白九 日日笠 UI 
報告者によ
。。
@ 
@ 一 ⑪ 一 十 +
脊視
例 
大脳髄・小脳白質では，汎散在性小
県が融合し， Jl~ な程度脱急性出血性 @ @@@ @一 ⑪ 
。o 
。
+ 
 十
巣をなす。 
髄鞘の崩壊明らかでなく，初期 
{象令なす。 
側頭髄葉の一部l
髄脱。
。
。

臼質脳炎
。
2 急性脊J番髄極性 +
Jl&i炎 。。
 こ血筒.'i，ilmの粟粒3 急性脊J番髄種性 @ 十+大脱 。J日炎
4 急性出血性
白質脳炎
急性質出脳血性5 白炎
静 脈 
6 
(周P.v 話 炎.).M.E!j聞 
一 ⑪ 
+ 十 
@ ⑪@ ⑪ 
@ 一
+ + 
⑪⑪ 一 一
血管周閲Iζ散在性粟粒大脱髄を
示し，輪状をなす部分もある。
血管j古!閣の微細散り融在合性巣のカ 脱髄 
巣， と乙ろによ fみら
れる。
橋則，融延合髄脱，中!巣l話， 間脳では不規 
小高き をなす。
十 
十
十
+ 
十 
十
十
+ 
十
@ 
⑪ 
。
。

散在性の微調Il脱髄，一部融合し
ている。
liぽ円形・柿円形の脱髄巣，性脊
孤立病形成。 + 
7 急性出血性 @@ @@⑪ + 
十十 白質脳炎
。
 一 8 急性多発 @@ @ @⑪@⑪ +
十十髄では巣 の大病巣をなす。散在硬化症
9 急性多発 @ @@ 血管別1m小脱髄巣⑪ ⑪ + +
硬じ症 。 。。。 @ 。
。

髄視神経・脊他髄はピマン性の Jm 
，その
l間性に点状，線状の微細 血管1Ji

脱髄。
大脳白骨質造では前頭より後頭κ至
10 
 @ + + 十
+ + 

脊視 髄神 経炎 は小H見詰白。 
@@ @1 (j静RPj•V凶.E脳.M脈炎.) 
視汎束脊髄炎
@ @@ @ @ @12 ⑪ る大脱 巣，月見その周辺には血管 + +土 + +と 発止口』 硬化 
戸中心性の小 髄巣散在。症の併例
13 急性脊脱骨脆i~ 性 
脳炎
@ @14 一側髄性JI首急性 一脱炎
急性脊J積髄極性15 脳炎
矯脊髄極性， tI首 
と日 出 d示 
@ 
@ @ 
⑪@ 
@ 
⑪ 
υ 

。
。

病巣。
の小脱髄巣。
血管j対間性の小脱15E巣，多くは 
融合して大きくなっている 脳 十十 + +染は血符と関係なくピマン。性の 
JI見髄。
脊底髄・延髄』乙中等大中の脳橋膜を基 
とする脱髄li， + + 
 十脳・ は小 
右側間脳部lこ融合性大病巣，そ 
の}i'JWlの大脳白質は血管i: ~~I 心性，' 十 + + 十
@ 
炎ある j@ @@ぜ) 心κ大・小の
病視神経・脊髄iζ融合性室の大きな。@ @ @@ @ (:8 巣，大脳では，脳⑪ 
1r:守髄令i・ 経巣。trl 
l悦悦髄16 
 + 十十 +⑪ ⑪いは急性多
発硬化症
1M聞に小 十 + + 十Devic氏病 
経炎18 視脊 髄神
急性19 多発硬化症 @ 
一 
⑪ @ 
@ 
⑪ 
@ 
病巣。
 
多数のI血管中心性小病巣，一部 
 +十 + 一融合して大きい。 
中等度病巣，BL小脳白質に血筒 9:1 +。 + 十 十心性の小病 が少数。
@ 
脊髄はほぼピマン性脱髄。視tEI1 +ト一炎経 1髄ト
摘では中心部 l乙大きな J~~髄を示 
急性 し， 延髄， Jl話jli出凌J，間)j日， 視 ~III 経性@ + 十⑪ ⑪ +ト ++ +多発硬化症 交叉長部3にも比 的大きな孤立
脱慌がある。
経，摘では中等大。 + 

17 
20 
21 
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(表 2.つづき) 
脊幹髄ではビマン性。悦'1[1経， )Jì~ 十 + 十 +は融合性病巣。 
症 
病巣の分布の欄では， -1+， +，ーは，脱槌の重度，。は細胞浸 il~J を表わす口空{聞は記*~なきもの。 
Devic氏病 @ + 十 + +ト ⑪ 
A.D.E. 1¥ι 
あるいは急 @ @ @ @ @ @ ⑪ @性多発硬化
カ月以内の比較的急性の経過をとった症例でしかも特定 3)臨床過経
十 
散lロ412性小脱15巣，延髄は一部副l +』 性に孤立病巣。。 十 + 
+ 

の疾患(麻疹，流行性耳下腺炎，その他)およびワクチ
ン接種後の脳脊髄炎を除いた症例の臨床像と病理学的形
態を仔細に検討した(表1.2.)。
上述の症例 lの病変形態，すなわち静脈周囲性脱髄炎
を示すものを A群とし，症例 2の比較的大きな脱髄斑
(急性多発硬化症の像)を示すものを B群とし，これら

の剖検 23例について病理組織像の上から A (表 lの症

例 1--7，1，15)，B (表 lの症例 8----10，12--14，16--
23)の2群に大別したのち，それらの臨床像の異同につ

いて比較検討した。

結 果
各症例の病変の形態を詳細に検討した結果，静脈周聞
にのみ小脱髄巣の限局するA群は 9例，比較的大きな斑
状ないし繍漫性の脱髄巣を形成する B群は 14例であり，
両群の臨床的事項について検討を加えた結果，以下のよ
うな成績が得られた。 
1)年令 
A群では 10才以下が症例の 1/3を占めるのに対し， B 
群は 10才以下はなく， 11----20才はわづかに 1例でほと
んどが 20才以上の成人である(表 3)。年令層分布は図 
1のごとくである。 
2)性別
表 3のごとく，両群とも性別の差異はみられない。
表 3. 年令別による比較と性別について
何らかの全身症状を現わした前駆期間は， A，B群共
に半数以上が 1週間以内にみられ，両群の聞に差はない
(表的。神経精神症状を呈した期間は， A群が圧倒的に
短く， 9例中 7例が l週以内で， B群は l週以内のもの
-
はなく， A群に比してやや長い経過を示す(表的。全経
過では， A群は 2週以内のものが症例の 2/3を占めるの
に対し， B群ではかなりばらつきが見られ， 2週以内は
)。4例である(表lわづかに 
5 

~ A Wr 

• B lri' 
e -- J  
例
数
11-20 21-30 31-40 41-5~ 51-60 
"1'-令!再
凶 11. 年令別による A，B併の症例数
表'1. 前駆期間(1 ) 神経精神症状合呈した期
間 (II) 全経過 (III) 
(1) (II) (III) 

<0 A B _. A B A B
・1r i伴 g"1 1伴 i伴同 i伴 wF ロ 
症例数 
10才以下 
同 一  
93
 
B群 計 
l週以内 5 8 13 7 7 4 4 

14 23
。 3 
 1，.， 2週 224 1 452 1 3 
2，.， 3週 1 1 1 1 2 2 

1，.，20才 ワ 3"， 4週 222 

21，.，30才 3 5 8 1 2ヵ月 22224 
"，， 
31，.，40才 2 3 2"， 3ヵ月 2 33134 

41....50才 4 5 3 4カ月
"， 
nuRddT
51....60才 2 2 4，._.5ヵ月
 
男 7 12 5----6ヵ月 2 2 

女 7 11 9 13 22 9 14 23 9 14 23 
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4) I臨床症状 症状がより多く出現する傾向を示している 
前駆症状は表 5のごとく，両群の間に特別の差はない 5)臨床検査所見
自 
)。7(表 
が， A群に発熱の頻度が高い。初発症状では， A群は意 表 Iのごとく，全ての症例において必ずしも卜分な検
識障害，痘撃，髄膜刺激症状等の中枢神経系の一般症状 査がなされてはいないが，髄液では髄液圧の充進はA群
をもって発症するものが多く， B群では意識障害で発症 )。8に多く，細胞増多症は両群の聞に差はない(表 
するものはわづか 1例にすぎず，知覚障害，視力障害等 6)臨床診断
)。6の局所症状をもって発症する傾向が見られる(表
経過中にみられた神経精神症状については， A群では意
表 7. 神経精神症状
識障害 (88.9%)，髄膜刺激症状 (88.9%)，撞輩 (55.6 A群 (9例) B群(14例) 計 (23190 
%)， などが高頻度に出現し， B群では運動麻庫 (78.5
%)，知覚障害 (78.5%)，勝脱直腸障害 (71.4%)，意識
障害 (57.1%)，視力障害 (50.0%)，言語障害 (35.7%)
などが比較的高頻度にみられる。意識障害は B群では末
期に現われる傾向があり，経過中には中枢神経系の局所
表 5.
熱捕状感疾疹痛振気吐痛印船炎
症同時不部冒身倣思腹
発頭感全咳発腰食幅.幅上使中 
駆目IJ
A1伴(9例) 
8 (88.9%) 
2 (22.2%) 
2 (22.2%) 
状症
B群(13例)
4 (30.7%) 
5 (38.4%) 
3 (24.1%) 
2 (15.4%) 
計(切り 
12 (54.5%) 
6 (27.3%) 
4 (18.2%) 
3 (13.6%) 
3 
2 ( 9.1%) 
2 
2 
2 
1 ( 4.5%) 
耳 .
1
8 (88.9%) 8 (57.1%) 16 (69.6%) 
2 1 (78.5%) 13 (56.5%) 
8 (88.9%) 4 12 (52.2%) 
1 (78.5%) 1 (47.8%) 
10 (7し4%) 10 (43.5%) 
7 (50.0%) 8 (34.8%) 
5 (55.6%) 6 (26.1%) 
5 (35.7%) 5 (21.7%) 
3 3 
2 2 
2 2 
2 2 
2 2 
2 
2 2 
2
意運髄知勝視け言峨歩呼筋筋振吃せコ電め外頗強不除害揮状害害虫同ん害害虫同難進縮戦逆妄症痛ヒヒ泣げ直
症障」しフママ・機目、
張萎ん準ま 
状んコ経経笑不硬
|-F
障麻激障腸陣れ陣陣陣困 
- J
識動刺覚直力、語下行吸一サ神神・首
酷航し弘ル転耐迫眠
L、 
表 6. を:J) 発 症 状
表 8. リコール(検査例のみ)
)J国 民 
A群(8例) Bt洋(14例) 計 (22例) 
知覚障害 7 (50%) 7 (31.8%) 
A 明 B 群
4 ' 十ヲ ロ
意識障害 4 (50%) 5 (22.7%) t 
6 2 8運動麻拝 2 ( 9.1%) 
歩行障害
視力障害 2 (14.2%) 2
常計
光正
進 
j或 4 
7 6 13 
髄膜刺激症状 2 
けし、れん 2 (25%) 2 細胞数 
回転性めまい
A B 1洋 計 
・ヨ一日
r'1下 
コルサコフ症状 増 11 4 8 12 
AiL 
尿 i羽
IE
脳神経麻坪 1或 2 
5 9 14 
(但し A 1~(: は記載のない l 例あり)
5 
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表 9に示すように，視神経症状と脊髄症状を共に示す
悦神経脊髄炎を除き臨床診断名は両群共に種々である。
ただA群では，中枢神経系の一般症状が強く，それらが
発病時から強く現われているために脳炎，髄膜炎，脳血
管障害などの診断名が多くつけられている。 
7)病巣の局在について
各症例の神経病理学的事項として記載した表 2のごと
く， A群では大脳半球白質にのみ広汎な激しい病変のみ
られる症例 4をのぞいて，全例において大脳白質および
脳幹に侵襲がみられる。しかし，さらに詳細に検討する
と，主として大脳半球白質に激しい病変の存在するもの
(症例 1，3)，脳幹が主となるもの(症例 6)，両者が同
じ程度に侵襲されているもの(症例 2，5，7，11，15) 
に分けられる。従って， A群は大脳から脳幹に病巣が広
く分布しているものが多く， B群では，大脳白質， 間
脳，脳幹に病巣の限局する型(症例 9，14，19)，脊髄・
視神経に限局する型(症例 10，18，20)，全領域にわた
り広く分布する型(症例 8，12，13，16，17，21，22， 
23)に分けられるが，やはり広汎な病巣分布を示す例が
圧倒的に多いことを示している。血管と病巣との関係で
は，両群共に何らかの位置的な関係を有している。脳室
との関連性は， A群では症例 15をのぞき 8例とも関連
性がみられないが， B群では症例 9，10，18，20をのぞ
く10例において病変形成と脳室との間に位置的関係が
見出される。 
8)病巣と症状との関連性について
両群にみられた各神経精神症状の頻度は表 7のごと
く，中枢神経系全般に静脈周囲性脱髄炎の散在する A群
では，初期より意識障害が現われ，経過中に髄膜刺激症
状，撞寧などの一般症状が出現している。 B群では症例
により異なるが，種々の局所症状が多彩にみられ，病巣
が脊髄と視神経に限局する症例 10，18，20では，視力
障害，両下肢の知覚・運動麻庫，跨脱・直腸障害が目立
つ。表 7のB群欄から，これら 3例をのぞいても，尚意
識障害，運動麻庫，知覚障害，勝!抗直腸障害などは比較
的に高い頻度でみられる。
考 察
急性に発症し単相性の経過をとり，神経病理学的に中
杷神経系に散在性の静脈周囲性細胞浸潤と脱髄病変を呈
するものを総括して急性散在性脳脊髄炎 (A.D.E. M.) 
と総称しているが，その原因としては，感冒，インフル
エンザ，百日咳，麻疹，風疹，水痘，天然痘，狸紅熱，
流行性耳下腺炎などの発疹性あるいは気道感染性疾患に
続発するもの刊種痘13〉，狂犬病予防ワクチン接種後30) fこ
続発するものおよび原因不明の特発性に現われるものな
どが含まれる。とくに上述の諸疾患に続発する急性散在
性脳脊髄炎は post-infectiousあるいは， parainfectious 
encepha10m yeli tisと称され病理学的には，散在する静
脈周囲性の小脱髄巣の形態をとっている。しかし，原因
不明の特発性のものの中には，静脈周囲に限局した小脱
髄巣を呈するものと広汎な脱髄斑， すなわち急性多発
硬化症様の病変形態をとるものとがある。 Petteand 
Doring23，24)は， 脱髄病変の形態学的な差異は年令， 経
過の長短によるもので，本質的な相違はないと主張して
いるが， Hallervorden and Spatzめは，静脈周囲性の
細胞浸潤と脱髄病変を来すものを perivenδseHerden・ 
cephalitis と名付け， 脱髄病変は紫液浸潤によって 2
次的に起るもので，急性多発硬化症にみられる脱髄とは
質的に異なったものであるとしている。しかし著者の原
因不明の急性散在性脳脊髄炎 2例について， 1例は静脈
周囲性の脱髄炎の像を呈し，他の l例は Marburgl9)の
いわゆるはuteMu1tip1e Sklerose類似の病変形態を
示しながらも，組織像においては相互に移行している像
。1 0)，._1が認められている(図 
Van Bogaert2)は，感染後の脳脊髄炎 19例のうち 4
例が後に典型的な多発硬化症に発展したことを報告し，
静脈周囲性脳脊髄炎の病変形態を示す急性散在性脳脊髄
炎と多発硬化症との聞に移行があることを示唆した。 
Adams and Kubikl)は，脱髄疾患の分類において，
最も急性な経過をとりはげしい病変を示すものとして急
性出血性壊死性白質脳炎 (Hursts)) をいれている。ここ
で、急性かつ単相性の臨床経過をとる急性散在性脳脊髄炎
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を病理形態学的に分けると， i)急性出血性駿死性白質脳
炎 (Hurst型)， i)急性静脈周間性脳脊髄炎 (Mardosen
による acuteperivascular myelinoclasis)，ii)‘急性
多発硬化症 (Marburg)， iv)急性かっ単相性の経過を
とる視神経脊髄炎 (Devic3)) が挙げられる。病理形態
学的に以上の病像を示した急性散在性脳脊髄炎の臨床像
の差異について， Mc Alpineはとくに静脈周囲性脳脊
髄炎と急性多発硬化症との聞に以下のような臨床的鑑別
点、を挙げている川。すなわち前者では， 380Cの発熱，
著しいi番眠， 昏|睡， 撞撃， 髄膜刺激症状， はげしい刺
痛，下肢の深部反射の消失などがみられ， predonisolon 
が比較的有効であるとし，後者では多幸症，複視， J求後
視神経炎などのみられることが多いとしている。著者の
集計したわが国の剖検 23例について病理学的にやや異
なった形態を示した 2つの群の臨床徴候を比較すると，
すでに述べた如く， A群においては臨床経過がより短
く，意識障害，発熱，髄膜刺激症状，産準発作が高頻度
にみられ， B群では四肢の運動・知覚障害，勝!此直腸障
害，発熱などが多くみられている。急性出血性壊死性白
質脳炎は， Kulikl6)の集計によると， 多くの場合前駆
症状として上気道感染がみられ 1--16日(平均 5日)続
唾，i匝吐の後に急激に昏1いている。その後発熱，頭痛， 
控室費，運動麻庫や知覚障害，鴨下障害などが現われ，神
経症状発現後平均 4--5日の経過をとっている。 Kulik
は，前駆期と神経症状の発呈期との聞に 1...1日間の上
気遣感染の寛解する間駄期があることを強調し，アレル
ギー性のメカニズムを示唆しているが，著者の集計した
本邦例には明らかな間駄期は認められない。急性出血性
壊死性自質脳炎は急性散在性IJ話脊髄炎群中で最もはげし
い疾病プロセスを示すものであるが，年令的には必ずし
も若年者に限っていない。これまでの 49例では 10)， 1 
年 7ヵ月から 56才にわたり平均 30才，性別では男 28
例， k 21例である。従って年令的な因子よりむしろ何
らかの外国的あるいは個体的因子などの関与の可能性を
考えるべきであろう。他方，臨床経過ではわが国の原f:EI
の例 7) (表 1)はリューマチ， レイノウ氏病， 讃皮症に
躍患しており副腎皮質ホ jレモン，抗生物質，サルファ剤
の使用などが関係するのではないかと指摘されている。
著者の集計した小静脈周囲性に小脱髄巣の限局する A群 
(9例)，比較的大きな斑状の脱髄巣を形成する B群(14
例)はいづれも年令的因子が急性散在性脳脊髄炎の臨床
症状やそれの基盤となる病変形態像の差異にかなり関係
しており，重要な因子と思われる。一般的には急性散在
性脳脊髄炎についてつぎのようなことが言えると思う。
低年令層では，より急激な経過をとり，主に大脳の一般
ーー内円品
症状を呈し，組織像は静脈周囲性の小脱髄巣を示す傾向
があり，成人になるにつれて経過は遷延化し融合性のよ
り大きな脱髄巣を示す傾向がみられるが，症例 2の虫nく
短い経過をとる場合もまれでないと言える。例外的には
低年令層では経過は選延しあるいは経過が短くても融合
性の脱髄巣を示すものもあり，成年層では経過が短く静
脈周囲性の脱髄巣を示すものもあり，それらに関しては
病因を含めさらに詳細な|臨床病理学的な追求を必要とす
ると考えられる。
病変の局在と症状との関係については，大脳から脳幹
にわたり病巣が広く散在性に分布している静脈周囲性脳
脊髄炎 (A群に相当する病像)では，意識障害をはじめ
とする中舷神経系の一般症状が前景に立つ。それに対し
て，より大きな脱髄斑を現わすいわゆる急性多発硬化症 
(B群に相当する病像)で‘は，病巣が広汎に分布する場
合もあるが比較的限局するものがあり，それらは大脳自
質，間脳，脳幹に限局する型と脊髄と視神経(視神経脊
髄炎と診断されている)に限局する型があるが，いずれ
も初期においては局所症状が目立って現われる傾向があ
る。なお，急性散在性脳脊髄炎の|臨床像および病理像を
慢性の散在性脳脊髄炎28)のそれと比較すると，とくに B
群では臨床的には症状の局在性と経時的出現，病理学的
にも病変の限局性とある程度の大きさの脱髄斑の散在と
いう点において共通性があり，慢性型と急性型とは単な
る|時間的な差異があるにすぎず両者の聞には連続的移行
があると考えられる。また， B群のうち 10例において
病変の形成に脳室との関連性がみられ，慢性多発硬化症
において病巣の好発部位として脳室周聞が挙げられてい
る点を考えると病変分布のよiでも両者の聞に共通性が存
在すると言える。 
f高合終るに臨み， C 指導と C校聞を賜わった松本 
IJr教授に諜/しで謝怠合表わすととも K，終始，C'指
導 C鞭踏を賜わった千強大学教育学音1"・・東支朗教般
に心から感謝し、たします。(本論文は学位審査論文で
あり，要旨は昭和48年度第 2回大学院生・研究生の
研究発表会で述べた。) 
SUMMARY 
The author cxamined 23 autopsied cases of 
acute disseminatecl encephalomyelitis (A.D.E.M.) 
in ]apan inclucling 2 personal cascs and classified 
pathomorphologically into 2 types，perivascular 
cncephalitis (A group) alld clemyelinatecl plaque 
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(B group). Clinica1 pictures of these two types 
were as follows. 
Ages of group A were 19 years on average and 
group B，37 years. No difference between both 
groups in sex，prodroma1 duration and prodroma1 
symptoms. On total period of the disease group 
A was shorter，70% of B within from 2 weeks to 
3 months. In A the genera1 symptoms e. g. 
disturbance of consciousness，meningeal symp-
toms，convulsion，etc.，whi1e in B 10calized symp-
toms e. g. motor-sensory disturbance，vesical and 
recta1 disorder，para1ysis of brain nerve were 
main1y observed. 
In 10wer ages the progress was rapid. C1ini-
cally，the general symptoms were manifested， 
and pathomorpho1ogically small perivascu1ar 
demye1inated 1esion were chiefly observed. In 
adu1ts with the pro1onged process presenting the 
10calized symptoms there was a tendency to form 
1arger fused demye1inated p1aq ue. 
However，A. D. E. :r.ιof 10wer ages also 
showed occasionally pro1onged process and trans-
formation to the same lesion as observed in B. 
These facts are considered to be associated 
with affected age，constitution of individua1，du-
ration of disease and different reactions of the 
centra1 nerve ous system. 
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図 1-5 症例  l
図1. 前頭葉。白質に限局する散在性小脱髄巣。  X1.0 Woelcke髄鞘染色。
図 2. 図1.の矢印の部分の拡大。静脈問問性の小脱髄巣を示す。 X35
図 3. 頭頂葉白質。小脱髄巣が融合性傾向を示す。  X3.0 W oelcke髄鞘染色。
図 4. 図 3.の矢印の部分の肱大。血管J問凶から病変の肱大がみられる。  X175 
図 5. 延髄被誰部。静 W~)苅間性の脱髄巣が融合し，より大きな病巣を形成する傾向を示す。 X4.0 Woelcke 
If(~lf染色。q1J
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図 6-10 症例  2
図 6. 大脳半球前額断。斑状の脱髄県の散在を示す。  x10 Woelcke髄鞘染色。
図 7. 前頭葉白質。いわゆる  schadowplaq ueとその中に散在する小脱髄巣。 x35巣鴨髄鞘染色。
図 8. 図 7.の矢印の部分の拡大。
小血管周回では，髄相は完全  l乙脱落しているが，いわゆる  schadowplaq ue内では髄鞘は残ってい
る。 x350
図 9. 前頭葉白質。小静脈周間性の小脱髄巣が融合し，より大型の朗:状の脱槌巣を形成している像を示す。  
X47 Woelcke髄鞘染色。
図10. 図9.の矢印の部分の拡大。 X100 
